Hypertension pulmonaire et fibrose 
pulmonaire 


Pourquoi I’hypertension pulmonaire 
est-elle importante? 

L’hypertension pulmonaire precapillaire 
est une complication de nombre de maladies 
respiratoires chroniques, au cours desquelles 
elle aggrave le retentissement fonctionnel 
et la mortality Elle est frequente a un stade 
avarice de la fibrose pulmonaire idiopathique. 
Chez environ 1 0 % des patients pendant 
la premiere annee devolution de la fibrose 
pulmonaire idiopathique, et chez 30 a 45 % 
des patients lors de revaluation en vue d’une 
transplantation pulmonaire, 1 I’hypertension 
pulmonaire entraine une augmentation 
de la dyspnee, des besoins en oxygene 
plus importants en particulier a I'effort, 
une reduction de I'aptitude a I’exercice, 
et une moins bonne capacite de diffusion 
pulmonaire du monoxyde de carbone, 
et une survie plus breve. 2 

A quoi est-elle due? 

La physiopathologie est complexe et 
multifactorielle. 1 L’hypoxie joue un role 
certain, mais I’hypertension pulmonaire 
ne regresse pas avec I’oxygenotherapie. 

Les autres mecanismes impliques comportent 
I’atteinte des vaisseaux pulmonaires 
au sein des lesions de fibrose, le remodelage 
intrinseque des petits vaisseaux, I’effet 
de nombreux mediateurs et cytokines, 
et la deregulation de la neovascularisation 
pulmonaire. Les comorbidites peuvent 
egalement jouer un role favorisant, 
en particulier le syndrome d'apnees 
obstructives du sommeil, la maladie veineuse 
thromboembolique, ou un emphyseme 
associe (syndrome d’emphyseme et fibrose 
pulmonaire [v. encadre]). De nombreux 
patients ont egalement une cardiopathie 
ischemique, ou une insuffisance cardiaque 
gauche a fonction systolique preservee 
(pouvant entrainer une hypertension 
pulmonaire precapillaire). 


Comment la mettre en evidence? 

L’hypertension pulmonaire peut etre 
suspectee sur des arguments cliniques 
(aggravation de la dyspnee, insuffisance 
cardiaque droite) ou fonctionnels (aggravation 
de I’hypoxemie, capacite de diffusion 
pulmonaire du monoxyde de carbone < 40 % 
de la theorique contrastant avec des volumes 
pulmonaires relativement preserves). 
L’echographie cardiaque avec Doppler est 
I’examen non invasif de premiere intention 
pour rechercher une hypertension pulmonaire, 
mais elle ne permet d’evaluer la pression 
arterielle pulmonaire systolique (et non 
la pression moyenne) que chez la moitie 
environ des patients. II est neanmoins 
propose de pratiquer, chez les patients 
ayant une fibrose pulmonaire idiopathique, 
une echographie cardiaque au moment 
du diagnostic puis tous les ans pour 
rechercher une hypertension pulmonaire. 3 
Le catheterisme cardiaque droit est I’examen 
de reference pour affirmer I’existence 
d’une hypertension pulmonaire et determiner 
son caractere pre- ou post-capillaire. 
L’hypertension pulmonaire precapillaire 
est definie par une pression arterielle 
pulmonaire moyenne superieure 
ou egale a 25 mmHg et une pression 
arterielle pulmonaire d’occlusion 
(pression « capillaire ») inferieure ou egale 
a 1 5 mmHg mesuree par catheterisme 
cardiaque droit. L’hypertension pulmonaire 
est dite severe si la pression arterielle 
pulmonaire moyenne est superieure ou egale 
a 35 mmHg. 

Quelle prise en charge? 

II n’existe pas de demonstration qu’un 
traitement specifique soit utile en cas 
d’hypertension pulmonaire meme severe 
au cours de la fibrose pulmonaire 
idiopathique. Line deterioration des echanges 
gazeux est possible. Plusieurs essais 


randomises des medicaments 
de I’hypertension arterielle pulmonaire 
se sont reveles negatifs (sildenafil, 
bosentan, macitentan) ou ont montre 
un effet deletere (ambrisentan, 
qui est de ce fait contre-indique dans 
la fibrose pulmonaire idiopathique). 

En cas d’hypertension pulmonaire severe, 
la prise en charge de I’hypertension 
pulmonaire est done essentiellement 
symptomatique (correction de I’hypoxemie, 
traitement diuretique en cas de dilatation 
des cavites cardiaques droites 
a I’echographie ou d’elevation de la pression 
de I’oreillette droite au catheterisme). 

Un traitement specifique est parfois 
envisage au cas par cas, en ayant 
alors plutot recours a un inhibiteur 
de la phosphodiesterase-5 (sildenafil, 
tadalafil), sous reserve d’une evaluation 
rigoureuse du benefice potentiel et des 
risques eventuels du traitement et de 
preference dans le cadre d’un registre 
prospectif. 3 • 
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